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Antineutrophil cytoplasmic antibodies (ANCAs) are now regarded as a serolog-
ic marker for pauci-immune crescentic necrotizing glomerulonephritis either in
renal-limited form or in association with systemic vasculitis, such as Wegener’s
granulomatosis, microscopic polyarteritis, and Churg-Strauss syndrome. Two
major ANCA antigens have been indentified: proteinase3, which produces a
cytoplasmic staining pattern termed C-ANCA, and myeloperoxidase, which pro-
duces a perinuclear pattern termed P-ANCA on ethanol-fixed neutrophils by
indirect immunofluorescence. In ANCA- associated diseases, eosinphilia in excess
of 1.5×1 09/L has been proposed to be characteristic of Churg-Strauss syndrome
and is rare in other forms of ANCA-associated systemic vasculitis and crescentic
necrotizing glomerulonephritis.
Recently, there were two cases of P-ANCA positive crescentic necrotizing
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서 론
항호중구세포질항체( A N C A )는 신장에 국한된 형
태 또는 W e g e n e r씨 육아종증, 현미경적다발성 동
맥염(microscopic polyarteritis) 및C h u r g -
Strauss 증후군등과 같은 전신성 혈관염과 관련된
면역 침착물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염
(pauci-immune crescentic necrotizing
g l o m e r u l o n e p h r i t i s )에 대한 혈청학적 표식자로 간
주되고 있다1 - 3 ). 두가지주요 A N C A 항원이 알려져
있는데, 간접면역형광검사상 에탄올-고정호중구에
서 C-ANCA 항원으로 세포질염색상( c y t o p l a s m i c
staining) 형태를보이는 proteinase 3 (PR3)와
P-ANCA 항원으로 핵주위의 염색( p e r i n u c l e a r
staining) 형태를 보이는 m y e l o p e r o x i d a s e
( M P O )가 밝혀져있다.
A N C A 와 연관된 혈관염의 국내 보고를 보면
1 9 9 2년 부터 ANCA 연관성 급속 진행성 사구체신
염, Wegener 육아종증, Churg-Strauss 증후군,
ANCA 연관성 혈관염에서 동반된 신경염 등 다수
의 보고가있었다4 - 6 ).
A N C A 와 연관된 질환중에서 과호산구증가증
(eosinophil > 1.5×1 09/ L )을 보이는 것은 C h u r g -
Strauss 증후군의특징적 소견이며 A N C A 와 연관
된 전신성 혈관염의 다른 형태나 반월형 괴사성 사
구체신염에서는 드문 것으로 알려져 있다7 ). 그러나
최근 천식이나 육아종의 증거없이 호산구증다증과
현미경적 다발성동맥염을 동반한 P-ANCA 양성 반
월형 괴사성사구체신염에 대한 보고가 있었다8 , 9 ).
이에 저자들은 과호산구증다증과 P-ANCA 양성
을 보이고 신조직생검에서 호산구의 신장침윤을 보
이는 괴사성 사구체신염을 경험하였기에 문헌고찰과
함께 보고하는 바이다.
증 례
환이자 : 남자, 59세
주이소 : 2개월간의발열, 전신무력감
현병력 : 내원 1 0개월전 포도상구균에 의한 만성
중이염이 있어 본원 이비인후과에 내원하여 우측 유
양돌기적출술을 시행받았으며 이때 시행한 말초혈액
검사상 호산구증다증(> 600/㎣) 및소변검사상 현미
경적 혈뇨 및 단백뇨 소견이 있었으나 특별한 원인
규명없이 퇴원하였다. 환자는내원 2개월전부터발
열 증상 및 2㎏의체중감소가 있어 불명열이 의심되
어 입원하였다.
과거력 : 결핵, 고혈압, 당뇨, 간염및 알레르기에
대한 특이사항 없음. 초등학교때부터중이염이 있었
으며 내원 1 0개월 전에 본원 이비인후과에서 포도상
구균에의한 중이염으로 우측 유양돌기적출술시행.
가족력 : 특이사항 없음
이학적 소견 : 신장 1 7 0㎝, 체중5 7㎏ 이었으며
혈압은 1 2 0 / 8 0㎜Hg, 호흡수는2 0회/min, 맥박수
는 7 0회/min, 체온은3 8 . 6?C였다. 만성병색을 보
였으며 의식은 명료하였고 입술과 혀는 경도의 건조
를 보였으며 결막은 약간 창백하였으며 공막의 황달
소견은 없었다. 경부임파절은 촉지되지 않았고 경
정맥의 확장은 없었다. 호흡음은깨끗하였으며 심음
은 규칙적이고 잡음은 들리지 않았다. 복부는부드
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glomerulonephritis with peripheral blood eosinophilia and extrarenal microscopic
vasculitis without asthma or granulomas.
We experienced a patient with P-ANCA positive pauci-immune necrotizing
glomerulonephritis with few eosinophilic infiltration and eosinophilia. He
improved with oral prednisolone along with combination of intravenous
cyclophosphamide. So we report this case with the review of literature.
Key Words: ANCA, Pauci-immune crescentic necrotizing glomerulonephritis,
E o s i n o p h i l i a
럽고 장기는 만져지지 않았으며 압통이나 반사통은
없었다. 사지에함요부종은 없었으며 신경학적 검사
상 특이소견은 없었다.
검사소견 : 말초 혈액 검사는 혈색소 1 0 . 2 g / d L ,
백혈구 9 , 5 1 0 /㎣, 혈소판3 0 7 , 0 0 0 /㎣ 이었고 적혈
구 침강속도( E S R )는 4 6㎜/ h r로 증가하였으며 호산
구 1 , 0 1 7 /㎣ ( 1 0 . 7 % )로 호산구증다증을 보였다. 혈
청 생화학 검사는 Na 137mEq/L, K 4.0mEq/L,
Cl 104mEq/L, tCO2 26mEq/L, Ca 8.6㎎/ d L ,
P 2.9㎎/dL, 총단백7.2g/dL, 알부민3 . 1 g / d L ,
총빌리루빈 0 . 4㎎/dL, 알카리성포스파타제 6 5
IU/L, AST 24IU/L, ALT 19IU/L, BUN 14㎎
/dL, creatinine 1.2㎎/dL, 공복혈당1 0 5㎎/ d L이
었다. 요검사에서는비중 1.020, 요단백2 (+), 요
적혈구 3 (+), 광확대시야에서적혈구 1 0개이상이었
다. 24시간요검사는 creatinine 758.5㎎, 단백질
1 , 2 1 7 . 8㎎, 알부민3 1 9 . 9㎎ 이었다.
면역 혈청학적 검사에서 ASO titer 25.6IU/L,
CRP 12.6㎎/dL, rheumatoid factor (-),
VDRL (-), ANA 1:40 (+), anti-DNA항체( - ) ,
LE cell (-), anti-GBM항체(-), circulating
immune complex 0.96ug/mL (<1.23), cold
agglutinin (-), CMV-HSV-VZV-EBV IgM항체
(-), HBsAg (-), Anti-HBc항체(+), Anti-HBs
항체 (+), Anti-HCV항체(-), 면역형광검사상P -
ANCA (+), 효소결합면역흡착검사( E L I S A )상
anti-MPO Ab 13.96U/mL (<5), anti-PR3 Ab
<0.5U/mL (<5) 이었다. C3 8 1 . 8㎎/dL (45-86),
C4 2 3 . 6㎎/dL (11-47), IgG 2,060㎎/dL (1014-
1949), IgA 327㎎/dL (117-426), IgM 166㎎/ d L
(50-271) 이었다. 종양표식자 검사상 C E A
2.66ng/mL, αFP 0.99ng/mL, β2MG 3.4㎎/ L ,
PSA 0.8 ng/mL 이었다. 혈액, 객담, 소변, 대변
의 균배양검사상 음성이었고 Widal test는음성이
었으며 객담, 소변의결핵균 검사상 음성이었다. 기
생충에 대한 대변검사는 음성이었고 P.W/C.S 피부
반응검사는 음성이었으며 혈청학적 검사상 s p a r-
g a n u m에 대한 IgG titer 0.26 (> 0.22) 이었다.
알레르기에 대한 객담 유발검사, 비도말검사및 I g E
면역검사에서 특이소견은 없었다.
내시경적검사 및 방사선학적검사 : 단순 흉부사진
및 흉부 전산화단층촬영술상 이상소견이 없었으며 복
부 초음파 검사상 양측 신장 크기는 정상이었다. 위
내시경검사, 대장내시경검사, 소장조영술 및 복부
전산화단층촬영술상 특이소견 없었다. 경정맥신우조
영술 및 부비동 촬영술상 정상이었다. 심장초음파상
좌심실 기능 및 형태학적 소견은정상이었다.
조직생검 소견 : 골수조직검사상 세포충실도가
2 0 %이하로 감소된 소견이외에 정상이었다.
신조직검사에서 광학현미경상 4개의 사구체중 1개
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F i g . 1 .Necrotizing glomerulonephritis. Light
microscope of glomerulus showed segmental
fibrinoid necrosis with lysis of glomerular
structure. Other non-necrotizing segment
has normal architecture (H&E, ×20 0 )
Fig. 2.Eosinophils in the interstitium. Many plas-
ma cells, lymphocytes and two eosinophils
infiltrated in the interstitium. Tubular
epithelium is not affected (H&E, ×4 0 0 )
는 전구성 경화를 보였고 나머지 사구체에서는 모세
혈관 고리에 분절성 섬유소양 괴사를 보였으나 반월
형성은 관찰되지 않았다(그림. 1). 다수의림프구,
형질세포 및 소수의 호산구가 침윤된 간질성 신염의
소견이있었으며(그림. 2) 거대세포나육아종은 발견
되지 않았다. 간질의섬유화 및 세뇨관의 위축은 염
증반응부위에 경미하게 동반되어 있었다. 면역형광검
사상 사구체내에 면역 침착물은 관찰되지 않았다. 전
자현미경검사상 사구체모세혈관 내강은 비후된 내피
세포, 적혈구및 섬유소들로 채워져 있었다. 상피세
포들의 족돌기는 소실되었으며 Bowman 강내에적
혈구들이 관찰되었으며 메산지움은 확장되어 있지 않
았다. 사구체내전자고밀도 물질의 침착은 관찰되지
않았고 작은 반월형성이 관찰되었다(그림. 3).
치료 및 경과 : 환자는 입원하여 불명열이 의심되
어 균배양 검사 및 방사선학적 검사등을 진행하여
특이소견 없었으며 말초혈액검사상 호산구증다증 소
견보여 기생충, 알레르기및 악성종양에 대한 검사
를 시행하여 특이소견 없었으나 면역혈청검사에서
P-ANCA 양성 소견을 보이고 입원 1 7일째부터
c r e a t i n i n e이 상승하고 과호산구증다증( > 1.5×
1 09/ L )을 보여 입원 3 1일째에 신조직검사를 시행하
여 면역 침착물이 없는 초점성 반월형 괴사성 사구
체신염로 진단되어 입원 3 4일째에 경구 p r e d-
nisolone 60㎎을매일 투여하면서 발열 및 호산구증
다증은 소실되었으며 C R P 치가 정상화되고 c r e a t i-
n i n e치가 2 . 0㎎/ d L으로 감소하여 퇴원한 뒤 외래추
적관찰하면서 p r e d n i s o l o n e과 c y c l o p h o s p h a m i d e
를 경구로 투여하고 있다(표1 ) .
고 찰
본 환자는 불명열을 주소로 내원하여 말초혈액검
사상 호산구증다증을 보이고 P-ANCA 양성이며 신
조직검사상 면역 침착물이 없는 괴사성 사구체신염
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Fig. 3.Ultrastructure of specimen showed distort-
ed glomerular architecture with oblitera-
tion of capillary loops. Cellular crescents
were formed in the focal areas and fibrin
deposited in the capillary lumen. There
were no electron dense deposits (Uranyl
acetate and lead citrate, ×4 , 3 5 0 )
Table 1.Change of laboratory finding following high dose oral prednisolone and cyclophosphamide
D a t e 1 2 0 2 4 3 1 3 4 3 5 3 7 4 2 5 2
S e r u m
B U N (㎎/ d L ) 1 5 1 8 . 6 1 7 2 1 2 3 2 5 . 4 3 7 3 9 . 6 4 5
C r (㎎/ d L ) 1 . 2 1 . 9 2 . 0 2 . 4 2 . 8 3 . 0 2 . 7 2 . 1 2 . 0
W B C ( /㎣) 9 5 1 0 1 0 2 5 0 1 0 3 5 0 9 7 3 0 9 2 6 0 8 8 4 0 1 1 8 0 0 1 1 2 7 0 1 3 1 8 0
E o s . ( % ) 1 0 . 7 1 0 . 4 1 6 . 4 1 3 . 8 1 5 . 4 0 . 2 0 0 . 4 0 . 1
T-Eos count(/㎣)1 0 1 7 1 0 6 6 1 6 9 7 1 3 4 2 1 4 2 6 1 7 0 45 1 3
C R P (㎎/ d L ) 1 2 . 6 1 4 . 3 1 3 . 6 3 . 2 0 . 6 < 0.1
E S R (㎜/ h r ) 4 6 5 9 3 4 6 3 6 0 2 5
anti-MPO Ab(U/mL) 1 3 . 9 6 8 . 0 5
P r e d n i s o l o n e (㎎/㎏/ d ) 1 
C y c l o p h o s p h a m i d e (㎎/ d ) 200 
및 호산구 침윤을 보여 ANCA 연관성 혈관염을 시
사하였다. 호산구증다증및 호산구의 신장침윤을 보
일 수 있는 ANCA 연관성 전신성 혈관염은
Churg-Strauss 증후군, Wegener씨육아종 및 현
미경적 다발성 동맥염 등이 있다1 0 ). 이중에서1 . 5×
1 09/L 이상의현저한 과호산구증다증 및 다수의 호
산구 신장침윤을 보이는 것은 Churg-Strauss 증후
군의 특징적인 소견이며 다른 ANCA 연관성 혈관
염에서는 드문 것으로 알려져 있다4 , 1 1 ). 70%의
Churg-Strauss 증후군환자들은 P-ANCA 양성을
나타내고 있으며3 , 1 0 )신장침범이 중요한 특징은 아니
고 대개 경증을 보이므로 다른 괴사성 혈관염과 구
별될 수 있다고 알려져 왔다1 2 ). 그러나C l u t t e r-
buck 등은Churg-Strauss 증후군에서신장침범이
흔하고 전에 알려졌던 것보다 종종 중증을 보이며
괴사성 양상과 반월형성을 동반한 국소 분절성 사구
체신염을 주된 신조직학적 소견으로 하며 1 9명중 3
명의 환자에서 호산구침윤성 간질성 신염을 보였다
고 보고하였다1 3 ).
Churg-Strauss 증후군은호산구증다증과 2개 이
상의폐이외 장기를 침범하는 혈관염을 특징으로 하며
천식이나 알레르기성 비염을 가진 환자들에서 발병하
는데 2/3 환자에서다발성 단신경염( m o n o n e u r i t i s
m u l t i p l e x )을 동반한다고 한다4 ). 본증례에서는 천식
이나 다른 아토피 질환의 임상적 과거력이 없고 비중
격 점막에 육아종, 혈관염및 괴사를 보이지 않았으며
신경학적 이상소견을 동반하지 않아 C h u r g - S t r a u s s
증후군의 진단기준에 충족되지는 못했다.
W e g e n e r씨 육아종은 임상적으로 사구체신염을
동반하며 상부 및 하부기도의 육아종성 혈관염을 특
징으로 한다. 세동맥과세정맥을 침범하는 범발성
혈관염으로 9 0 %에서 C-ANCA 양성을 보이는데 본
증례에서는 상부 및 하부기도의 육아종성 혈관염의
소견을 보이지 않아 W e g e n e r씨 육아종의 진단기준
을 만족하지 않았다.
현미경적 다발성 동맥염은 주로 신장을 침범하며
피부 및 폐의 미세혈관에 괴사성 혈관염을 특징으로
한다. 60%에서P-ANCA 양성을 보이는데 본 증례
에서는 신장이외에 다른 장기 침범 소견이 없었으며
과호산구증다증을 동반하였다.
본 증례에서는 혈청학적 기생충검사상 s p a r-
g a n u m에 대한 IgG titer 0.26 (>0.22)으로약양
성소견을 보였다. 그러나t i t e r가 낮고 환자가 뱀이
나 개구리를 생식한 과거력이 없고 임상적으로 감염
을 시사하는 소견이 없어서 큰 의미를 두지는 않았
다. 입원후에 c r e a t i n i n e이 상승하면서 과호산구증
다증을 보였으며 P-ANCA 양성등의 자가면역질환
을 시사하는 소견을 보이고 신조직검사에서 소수의
호산구 침윤소견을 보였다.
일반적으로 ANCA 연관성 혈관염의 사구체 병변
은 면역 침착물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염을
특징으로 하는데 사구체병변이 없는 ANCA 연관성
급성 간질성 신염의 보고도 있다1 4 ). 최근천식이나
아토피성 질환의 과거력이 없고 과호산구증다증을 동
반한 면역 침착물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염
의 보고들이 있는데 이들은 호산구증다증을 동반한
현미경적 다발성 동맥염의 이형으로 간주되고 있다.
Penas 등은천식이나 육아종증의 증거없이 호산구
증다증 동반한 P-ANCA 양성 현미경적 다발성 동
맥염의 증례를 보고하였는데 신조직검사에서 면역 침
착물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염을 보이고 호
산구 피부침윤을 동반하고 말초 신경증을 보였다8 ).
Yamamoto 등은과호산구증다증 및 활성화된 호산
구 신장침윤을 동반한 P-ANCA 양성의 면역 침착
물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염 및 세뇨관 간질
성 신염(tubulointerstitial nephritis)을보고하였
는데 천식이나 아토피성 질환의 과거력이 없었으며
신경증을 동반하지는 않았다9 ). 본증례에서도 천식이
나 아토피성 알레르기 질환의병력없이 과호산구증다
증 및 호산구 신장침윤을 동반하고 P-ANCA 양성
이면서 신조직검사상 면역 침착물이 없는 괴사성 사
구체신염의 소견 등을 보였으나 호산구 피부침윤 및
신경증을 보이지는 않아 호산구증다증을 동반한 현미
경적 다발성 동맥염의 이형으로 신장에 국한된 형태
로 생각된다.
호산구 신장침윤을 동반한 급성 간질성 신염의 보
고도 있는데 Makino 등은진정제인 T r i a z o l a m에
의한 다수의 호산구 신장침윤을 동반한 급성 간질성
신염의 증례를 보고하였으며1 5 )Okada 등은A N C A
양성의 급성 호산구 침윤성 간질성 신염, 포도막염
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및 골수의 육아종증을 동반한 증례를 보고하였다1 6 ).
Dvorak 등은C r o h n씨 병 환자의 염증부위 장조직
의 전자현미경검사상 호산구내 과립의 core 손실을
관찰하였는데 이러한 호산구 과립의 분비물질인 주요
기초 단백(major basic protein)이생체내에서 세포
독성을 일으킨다고 보고하였으며1 7 )최근 활성화된 호
산구의 침윤 및 호산구 양이온 단백( e o s i n o p h i l
cationic protein)의침착이 손상된 사구체에서 관
찰된다는 보고가 있는데 활성화된 호산구들의 침윤을
특징으로 하는 염증반응이 사구체 및 세뇨관 간질의
병변에관여하는 것으로 생각된다.
아직 호산구증다증 및 호산구 신장침윤을 동반하
며 면역 침착물이 없는 반월형 괴사성 사구체신염의
증례 보고는 적지만 활성화된 호산구의 분비과립인
호산구 양이온 단백(eosinophil cationic protein)
등의 연구를 통해 호산구증다증과 면역 침착물이 없
는 반월형 괴사성 사구체신염의 병태생리에 대한 연
관관계가 밝혀져야 할 것이다.
요 약
저자들은 2개월간의 발열을 주소로 본원 내과에
입원하여 천식이나 아토피성 알레르기 질환의 병력
없이 과호산구증다증 및 P-ANCA 양성을 보이고
신조직검사에서 호산구 신장침윤 및 괴사성 사구체
신염을 보인 예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보
고하는 바이다.
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